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Abbildung 1. Die kontrastmittelverstärkte axiale CT zeigt ei-
ne semizirkumferentielle Ummauerung des rechten Vorhofs 
(RA) durch eine Weichteilmasse (Pfeile) ohne Aussparung 
des Foramen ovale. LA: linker Vorhof.
Abbildung 4. Histopathologisches Präparat (HE-Färbung) an 
der Grenze des Myokards zum Epikard. Ausgeprägte Verdi-
ckung des Epikards durch fibröses Gewebe mit Infiltration 
von Lymphozyten (Pfeil) und Histiozyten (Doppelpfeil), ent-
sprechend der kardialen Manifestation der Rosai-Dorf-
man-Erkrankung.
Abbildung 2. In der koronaren CT-Rekonstruktion zeigt sich 
die Ummauerung (Pfeile) des rechten Vorhofs (RA), der Vena 
cava superior (VCS) und der Aorta ascendens (Aasc) durch 
die Weichteilmasse. LV: linker Ventrikel.
Abbildung 3. Autopsiepräparat des Herzens mit Sicht von 
ventrolateral. Es zeigt sich epikardiales tumorartiges Gewe-
be (Pfeile) angrenzend an die Aorta ascendens (Aasc) und 
über dem rechten Vorhof (RA).
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Eine 79-jährige Patientin mit bekannter orbitaler und 
retroperitonealer Manifestation der Rosai-Dorf-
man-Erkrankung (RDE) kam nach einem Sturz aus 
dem zweiten Stockwerk in delirantem Zustand zur 
thorakoabdominalen Computertomographie (CT) 
zum Ausschluss einer traumatischen Organläsion. 
Die CT zeigte neben der retroperitonealen Manife-
station der Grunderkrankung eine deutliche zirkum-
ferentielle Verdickung der Wand des rechten Vor-
hofs mit Ummauerung der Vena cava superior und 
der Aorta ascendens (Abbildungen 1 und 2). Bei zu-
sätzlich schweren Begleitverletzungen der unteren 
Extremitäten verstarb die Patientin infolge pulmona-
ler und renaler Komplikationen 10 Tage nach dem 
Trauma. Die Autopsie zeigte eine sklerosierende 
Raumforderung des Retroperitoneums mit Ausbrei-
tung entlang der Aorta und Viszeralgefäße sowie der 
Nieren und Ureteren beidseits. Am Herzen präsen-
tierte sich ebenfalls raumforderndes Gewebe epikar-
dial mit Ummauerung des rechten Vorhofs sowie der 
Vena cava superior und Aorta ascendens (Abbildung 
3). Histopathologisch entsprach das Gewebe histio-
zytären Infiltraten, welche typisch für die RDE sind 
(Abbildung 4).
Die RDE, auch Sinushistiozytose genannt, stellt 
eine seltene idiopathische Proliferation von Histio-
zyten unklarer Ätiopathogenese dar, welche sich ge-
wöhnlich in Lymphknoten manifestiert. Extranodale 
Manifestationen sind die Haut, der Kopf-Hals-Be-
reich, die Nieren, das Skelettsystem und das Weich-
teilgewebe. Eine kardiale Beteiligung ist sehr unge-
wöhnlich und unseres Wissens bisher nicht publiziert. 
Differentialdiagnostisch muss die kardiale Manife-
station der RDE von der lipomatösen Hypertrophie 
des Vorhofseptums unterschieden werden, bei der im 
Gegensatz zum vorliegenden Fall die Fossa ovalis ty-
pischerweise ausgespart ist.
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